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HIPERTENSIÓN PORTA
RESUMEN
La hipertensión porta en niños es un síndrome que
resulta del aumento de la presión dentro del
sistema venoso porta por encima de 10 mm Hg.
Inicialmente puede ser asintomática, luego se
p u e d e m a n i f e s t a r c o n h e m a t e m e s i s ,
esplenomegalia, anemia, ascitis y circulación
colateral. En la hipertensión porta prehepática las
pruebas de función del hígado (aminotransferasas
y niveles de albúmina) y las hematológicas están
mínimamente alteradas. En hipertensión porta los
niños se puede complicar con varias
manifestaciones, pero cuando se presenta el
sangrado de vías digestivas altas por ruptura de
várices esofágicas, puede ser realmente
alarmante porque algunas veces es profuso, este
generalmente es más frecuente ante un hígado
cirrótico porque se suele acompañar con peor
función hepática.
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INTRODUCCÍON
La hipertensión porta (HTP) en niños es un
síndrome que resulta del aumento de la presión
dentro del sistema venoso porta por encima de 10
mm Hg1-6. La vena porta es la responsable de los
dos tercios del flujo sanguíneo al hígado,
suministra sangre rica en oxigeno, nutrientes,
factores de crecimiento, hormonas, entre otros
elementos. A pesar de este volumen de sangre
soporta bajas presiones. El mecanismo de la
elevación de la presión de la vena porta y los
cambios causados por esta patología varían con
cada enfermedad. Ésta es comúnmente
clasificada según la localización de la
obstrucción en prehepática, intrahepática y
SUMMARY
Portal hypertension in children is a syndrome that
results from increased pressure within the portal
venous system above 10 mm Hg. May be
asymptomatic initially, then may manifest with
hematemesis, splenomegaly, anemia, ascites and
collateral circulation. In prehepatic portal
h y p e r t e n s i o n o f l i v e r f u n c t i o n t e s t s
(aminotransferase and albumin levels) and
hematologic are minimally altered. Portal
hypertension in children is complicated by several
events, but when presented with upper GI bleeding
from ruptured esophageal varices, can be very
alarming because sometimes it is heavy, this
usually is more common to a cirrhotic liver
because it is usually accompanied with poor liver
function.





posthepática; pero también puede ser clasificada
en cirrótica y no cirrótica . En los países
occidentales la HTP en niños se debe a causas
intrahepáticas en el 68 al 81%, extrahepaticas en el
9 al 27% y por Síndrome de Budd-Chiari en el 5 a
10% ; sin embargo, en los países orientales ésta
etiología es diferente: encontramos causas
extrahepáticas en el 68 al 76%, intrahepáticas en el
24 a 28% y por Síndrome de Budd Chiari en el
3% .
La alteración se encuentra ubicada en el tronco de
la vena porta antes de la entrada al hígado o en sus
tributarias (esplénica y mesentéricas). Los
mecanismos que entorpecen la circulación a éste
nivel se pueden dividir en aquellos que producen:
Se presenta cuando el hígado
recibe un caudal mayor del habitual ,




Recibido para publicación: enero 15, 2010
Aceptado para publicación: julio 15, 2010
1
MD. Estudiante de postgrado en pediatría. Universidad del
Valle. Cali, Colombia
Revista Gastrohnup Año 2010 Volumen 12 Número 2 Suplemento 1: S43-S49 S43
Figura 1.
Figura 2.
Niña de 3 años, con antecedente de
hospitalización en el periodo perinatal por
hiperbilirrubinemia secundario a isoinmunización
por incompatibilidad ABO manejada con dos
exanguinotranfusiones a través de un catéter por
vena umbilical. Tiene desarrollo psicomotor
adecuado. Presentó 8 meses de dolor abdominal
difuso de moderada intensidad asociado a un
episodio de melenas y vómito con apariencia en
“ c u n c h o d e c a f é ” , a d e m á s
hepatoesplenomegalia y várices esofágicas
grado III, compatibles con hipertensión porta
Angioresonancia de la niña anterior
q u e m u e s t r a p o s i b l e m a l f o r m a c i ó n
cavernomatosa, sin descartar trombosis o lesión
mieloproliferativa primaria
estimulación simpática que aumenta la
resistencia periférica y la presión intravascular,
conllevando así a esplenomegalia. Se puede
presentar en metaplasia mieloide, leucemia,
linfoma, esplenomegalia tropical, paludismo,
fístulas arteriovenosas, hemangioma cavernoso
del territorio porta y desembocadura anómala




Niña de 9 años con antecedente de
cateterismo umbilical en el periodo neonatal. En el
momento presenta aumento del perímetro
abdominal por hepatoesplenomegalia, con
várices esofágicas grado II, compatible con
hipertensión porta
Hepatoesplenomegalia marcada por
hipertensión porta de la niña anterior
11,12
13
Compresión extrínseca. Se ocasiona por la
obstrucción parcial o total de la vena porta o sus
ramas . La causa más frecuente de ésta, es la
obstrucción intraluminal por un trombo; la
fisiopatología en la formación de éste en el sistema
porta, no está clara, pero se cree que puede haber
una combinación entre factores protrombóticos y
factores locales . En el período neonatal, se
encuentra el ductus venoso umbilical que hace que
el 60% de la circulación umbilical pase por el
hígado a las venas hepáticas, suele cerrarse entre el
día 1 o 2 de vida espontáneamente, y termina
totalmente el día 15 al 20. Al realizar un
cateterismo de la vena umbilical en éste periodo de
la vida se utiliza el ductus venoso como vía para
llegar al atrio derecho, lo que hace que la vena
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Figura 5. Lactante menor con cirrosis e




porta y sus ramas sean particularmente
susceptibles a la trombosis por posibles lesiones
locales y traumas. La incidencia de ésta
complicación después de la cateterización no es
bien conocida . Sarín et al. , tienen siete estudios
que compararon y evaluaron la etiología de la
obstrucción de la vena porta en lactantes y niños
mayores, concluyendo que en la mayoría de los
casos la causa no puedo ser identificada, y cuando
se pudo identificar, varios tenían lesión directa
del sistema vascular umbilical (onfalitis o
cateterismo venoso umbilical) o una sepsis; los
factores predisponentes pueden estar
relacionados por la permanencia del catéter
umbilical por más de tres días, extravío del catéter
(ya sea subdiafragmático o periférico), inserción
traumática del catéter con daño endotelial y el
tipo de soluciones que se infundieron por el
catéter (figuras 1-4). Otros factores que también
podrían explicar la formación de trombos en la
vena porta son los estados de hipercoagulabilidad
(policitemia, déficit de proteína C), éstasis
prolongada (precipitan el mecanismo de
coagulación intravascular por enlentecimiento
del flujo) , atresia de vía biliar, inflamación
(pileflebitis), que se puede dar como
complicación de una apendicitis, pancreatitis o
colangitis. En adultos, se sabe que la principal
causa de trombosis es la trombofilia secundaria a
tumores malignos.
La
causa más frecuente es la malformación
cavernomatosa de la vena porta, en donde el vaso
normal es reemplazado por una red de vasos
Alteración estructural de la pared venosa.
anastomosados que ponen resistencia al flujo.
Otras menos frecuentes son las alteraciones
vasculares por atresia, estenosis, diafragmas,
válvulas, aneurismas, persistencias de venas
umbilicales, duplicación de la vena porta, etc.
El obstáculo
se encuentra en el seno del parénquima hepático.
Según la localización se subdivide a su vez en
presinusoidal y postsinusoidal . Las causas de
este tipo de HTPson:
Los más representativos son la
fibrosis hepática congénita y la esclerosis
hepatoportal, que es una enfermedad propia de los
adulto .
Se encuentra una distorsión del lobulillo
en la arquitectura hepática por el depósito de tejido
fibroso y la regeneración del hepatocito. La cirrosis
biliar secundaria a la atresia de vías biliares es la
causa más común de hepatopatía crónica adquirida
en la edad pediátrica (figura 5), se ha encontrado
asociada al factor de crecimiento endotelial
vascular y el pol imorf ismo 936 C/T,
particularmente el alelo C .
Son células
anormales que infiltran en el seno del lobulillo
produciendo daño hepatocelular, destrucción de las
láminas, desarrollo sinusoidal y fibrosis sinusoidal.
Ésto se observa en enfermedades de tipo
mieloproliferativas como leucemia, linfoma,
histiocitosis X, sarcoidosis, hepatitis crónica,
tumor de Wilms , etc.
Como el hepatoblastoma y
el hepatocarcinoma, pueden causar distorsión de
las venas intrahepáticas a cualquier nivel o
p e n e t r a c i ó n v a s c u l a r i m p o r t a n t e c o n
tromboembolias tumorales y causar HTP.
. El ejemplo
más claro es el que ocurre en la enfermedad veno-
oclusiva o enfermedad de Jamaica, que es
característica las lesiones obliterativas de las venas
suprahepáticas. En la luz tienen tejido conectivo
laxo que con el tiempo se colagenizan, reduciendo
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Hipertensión porta posthepática
Síndrome de Budd Chiari.
Causas cardiacas.
La alteración se localiza a partir de las venas
suprahepáticas hasta las cavidades cardíacas. Las
causas de este tipo de HTPson:
Se presenta cuando
la obstrucción se encuentra desde las venas
suprahepáticas hasta antes de la desembocadura
de la vena cava inferior, principalmente por
trombos, los cuales se pueden producir por
estados de hipercoagulabilidad (policitemia,
e n f e r m e d a d e s m i e l o p r o l i f e r a t i v a s ,
anticonceptivos), por procesos inflamatorios
(flebitis) o invasión tumoral.
Dadas por todas las
condiciones que generen alteración en el
vaciamiento hacia las cavidades derechas del
corazón. Las entidades más frecuentes son:
valvulopatía triscupídea crónica, insuficiencia
cardíaca congestiva, pericarditis constrictiva, que
a largo plazo genera necrosis hepática
centrolobulillar con fibrosis (cirrosis cardíaca).
Inicialmente pueden ser asintomáticas, luego se
pueden manifes tar con hematemesis ,
esplenomegalia, anemia, ascitis y circulación
colateral. La principal manifestación clínica es el
sangrado varicoso, en el 90 a 95% presentan
várices esofágicas, del 35 a 40% tienen varices
gástricas y entre el 80 a 90%, várices anorectales,
que por lo general son grado III (mayor de 6 mm y
que protruyen en la luz del intestino) que rara vez
sangran, pero cuando lo hacen, causan
complicaciones graves . El primer episodio de
hematemesis suele ser dramático ante un niño
sano, las melenas son poco comunes, una tercera
parte de los niños presentan sangrado antes de los
3 años y más del 80% de los pacientes tienen
sangrado gastrointestinal en la edad pediátrica o
de adulto joven. El signo revelador de
esplenomegal ia asoc iado a sangrado
gastrointestinal indica que debe el niño presenta
várices esofágicas y que ésta es la causa del
sangrado. La esplenomegalia es la segunda
manifestación clínica de la trombosis de la vena
p o r t a , q u e p u e d e i d e n t i f i c a r s e p o r
hiperesplenismo moderado, que se manifiesta
por leucopenia y trombocitopenia en
CLINÍCA
20
aproximadamente el 40-80% de los pacientes. A
pesar que hay una disminución en el conteo de las
plaquetas, éstas son funcionalmente normales .
Los pacientes pueden tener inmunidad humoral
normal, sin embargo, algunos muestran alteración
de la inmunidad celular debido al secuestro de
linfocitos T en el bazo lo que facilita cierto grado
de infecciones . La hepatomegalia no es común, el
síndrome hepatopulmonar o hipertensión
pulmonar es raro , al igual que la encefalopatía
hepática, pero pueden presentarse. Con la
progresión de la enfermedad, puede haber
estenosis y formación de cálculos en el conducto
biliar común y sus ramas, así como en los
conductos biliares intrahepáticos, causando
cirrosis biliar secundaria, siendo ésta
biliopatología evidente en la edad adulta. La
ictericia es rara, excepto en presencia de
colangitis . Se puede observar ascitis incluso sin
estar relacionado con sangrado gastrointestinal u
otros factores desencadenantes, y se desarrolla en
los pacientes que llevan muchos años de
enfermedad . En general, los niños que son
diagnosticados hace varios años con trombosis de
vena porta son más propensos a mostrar alteración
en el crecimiento, aunque el factor que predispone
a esta manifestación es desconocido, se cree que
puede ser por la anemia crónica (sangrados y/o
hiperesplenismo), la congestión venosa intestinal
con malabsorción secundaria, la distensión
abdominal por la ascitis que disminuye la
capacidad gástrica y el bajo suministro de sangre al
hígado a través de colaterales sistémicas que
pueden causar deprivaciones hormonales que
puede interferir con la tasa de crecimiento . Otra
forma de sospechar trombosis de la vena porta es
en niños con hepatoesplenomegalia con o sin
hematemesis, pruebas de función hepática
normales, biopsia hepática normal y sin cirrosis.
Los niños con cirrosis y obstrucción de la vena
porta extrahepática presentan hemorragia de la vía
digestiva superior en el 21 al 84% de los
pacientes, ictericia en una 2.3 a 36% y ascitis en un
14-31%. En los niños con cirrosis se observaron
además en el 21% encefalopatía y en el 17%
peritonitis bacteriana espontánea.
En la HTP prehepática las pruebas de función del
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y las hematológicas están mínimamente
alteradas. Un recuento bajo de plaquetas tiene
una alta especificidad para el diagnóstico de la
HTP. En un estudio reciente se identificó que un
alto valor predictivo negativo con conteo de
plaquetas superior a 150.000 puede excluir
várices esofágicas grandes . La ecografía
doppler es un método no invasivo y confiable
para evaluar la anatomía de la vena porta . Puede
confirmar el diagnóstico de la obstrucción de la
vena porta, y en algunos casos puede servir de
ayuda en la planificación de la cirugía de
derivación. Tiene alta sensibilidad del 94-100% y
una especificidad del 90-96%, aunque es
operador dependiente. Orllof et al. ,
determinaron el lugar de obstrucción del flujo de
sangre de 200 niños y adultos jóvenes y
observaron que el 67% mostraron solo
obstrucción de la vena porta, mientras que el 28%
evidenció participación de la vena porta y la
esplénica y el 5% de la vena porta y mesentérica.
Morgan et al. , presentan un estudio
retrospectivo realizado en niños ingresados en un
Hospital Universitario de tercer nivel durante 5
años, en el que se consideraron para el análisis a
pacientes con ultrasonido diagnóstico para
trombosis de la vena porta y aquellos con al
menos una ecografía adicional en el seguimiento;
los autores registraron edad gestacional e historia
de colocación de cateterismo umbilical; la
ubicación de la punta del catéter fue clasificada
según el caso como apropiada cuando estaba en
el atrio derecho o la vena cava inferior o
inapropiada cuando estaba en el hígado, en la
porta o la vena umbilical; los resultados
mostraron que una colocación inapropiada del
catéter umbilical puede estar asociada con un
riesgo para la trombosis de la vena porta y que la
clasificación ecográfica del trombo es útil, por lo
que se sugiere que sería importante insistir en la
necesidad de confirmar en el cateterismo venoso
umbilical la ubicación de la punta del catéter y
sugerir el uso de ésta vía intravenosa solo en caso
necesarios y por cortos períodos de tiempo.
Todos los pacientes deben ser sometidos a
endoscopia de vías digestivas altas para
c o m p r o b a r l a p r e s e n c i a d e v á r i c e s
esofagogástricas, lo que permitirá una mejor
terapéutica; las várices también pueden ser
identificadas por métodos no invasivos como la
regla predictiva clínica descrito por Gana et al. .






vena porta extrahepática se les ha realizado
escleroterapia endoscópica como principal
tratamiento para el control de la hemorragia aguda
por várices esofágicas, erradicación de las mismas
y para evitar el riesgo de resangrado3 .
Celinska et. al , realizaron un estudio descriptivo
en 37 niños con HTP, donde se comparó la
eficiencia de los tratamientos endoscópicos para
várices (ligaduras y escleroterapia) llegando a la
conclusión que la ligadura elástica es una técnica
más segura y eficaz en la profilaxis primaria,
independiente de la causa de la HTP. Al realizar el
diagnóstico de várices esofágicas se recomienda el
seguimiento endoscópico anual y continuarlos por
4 años después de la erradicación de las várices,
debido al riesgo de resangrado . La biopsia
hepática en la HTP permite el diagnóstico de las
causas intrahepáticas (más frecuentes con fibrosis
hepática congénita y cirrosis) y sugieren el
diagnóstico en hipertensión posthepática y
prehepática. Histológicamente en la posthepática,
hay alteraciones de las venas centrolobulillares y
en los sinusoides centrales, que en caso de
acompañarse de trombos, sugieren Síndrome de
Budd Chiari .
Existen algunos exámenes diagnósticos que no
deberían usarse de rutina en el paciente pediátrico
debido a su riesgo o baja sensibilidad como es la
esplenoportografia y portografia arterial y
tomografía computarizada (portograma). Es
importante establecer el diagnóstico diferencial
con otras causas de esplenomegalia y
pancitopenia, como enfermedades hemato-
oncológicas, infecciosas y parasitarias.
En HTP los niños se puede complicar con varias
manifestaciones, pero cuando se presenta el
sangrado de vías digestivas altas por ruptura de
várices esofágicas, puede ser realmente alarmante
porque algunas veces es profuso, este
generalmente es más frecuente ante un hígado
cirrótico porque se suele acompañar con peor
función hepática. Todo paciente con sangrado de
vías digestivas altas debe ser hospitalizado en un
centro de referencia, debido a los riesgos de
cualquier hemorragia extensa; en primer lugar
debe recibir reanimación cardiorespiratoria y
luego tratar la hemorragia causada por las várices.
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niveles de hemoglobina están por debajo de 9
g/dl, continuar con perfusión de octreotide a 1 a 2
mg/kg/h y hacer endoscopia para tratamiento por
medio de ligadura o escleroterapia. Si el sangrado
persiste después de muchas medidas, una opción
es usar la sonda de Sengstaken-Blackmore o
f i n a l m e n t e o p e r a r . E l t r a t a m i e n t o
farmacológico de la HTP es para evitar el
resangrado y se basa en el uso de beta
bloqueadores no selectivos, como propanolol a 1
a 6 mg/kg/día por vía oral dos a tres veces al día.
La respuesta de la presión porta a estos agentes es
buena, sin embargo, es impredecible ya que hay
un numero considerable de pacientes que son no
respondedores . Los betabloqueadores son los
únicos fármacos a los que se les ha probado su
eficacia en la reducción del riesgo de sangrado en
adultos, siendo los estudios en niños muy
escasos . La terapia farmacológica se comparó
con la terapia endoscópica en la prevención del
resangrado varicoso y ambos tratamientos
mostraron una eficacia similar en la prevención
del resangrado (40% versus 36%) con mortalidad
similar (19% versus 20%) a lo largo de un
periodo de 18 meses. La derivación
portosistémica descomprime el sistema venoso
porta reduciendo el riesgo de nuevas hemorragias
y de otras complicaciones, tales como
hiperesplenismo y retraso del crecimiento. El
objetivo de este procedimiento es transferir
sangre de la porta a la circulación sistémica,
disminuyendo así la presión porta ; en algunos
c a s o s s e p r e s e n t a n c o m p l i c a c i o n e s
postquirúrgicas como nódulos hepáticos . En un
ensayo aleatorizado en niños de derivación
portosistémica transyugular intrahepática versus
la derivación esplenorenal distal en pacientes con
várices hemorrágicas refractarias , los
resultados fueron resangrado (5,5 % versus
10.5%), desarrollo de encefalopatía (50% en
ambos grupos) y la supervivencia a los 2 y 5 años
fueron similares. La elección del procedimiento a
recomendar dependerá de la experiencia local así
como del grado de falla hepática. El grado de
insuficiencia hepática previa al procedimiento es
una de las principales determinantes en la
supervivencia después de la derivación porto
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